Oral Symptoms of Intractable Ulcerating Enterocolitis of Infancy and Differential Diagnosis: A Case Report by �씠�젣�샇 et al.
J Korean Acad Pediatr Dent 41(1) 2014
ISSN (print) 1226-8496 ISSN (online) 2288-3819
80
Oral Symptoms of Intractable Ulcerating Enterocolitis of Infancy and Differential Diagnosis:
A Case Report
Hyoseon Min, Hyungjun Choi, Jaeho Lee, Byungjai Choi, Hyoseol Lee
Department of Pediatric Dentistry, College of Dentistry, Yonsei University
Intractable ulcerating enterocolitis is an uncommon inflammatory bowel disease syndrome of neonatal onset
first described in 1991. Intractable ulcerating enterocolitis usually presents in the neonate with a mouth ulceration
and the subsequent development of perianal disease and colitis. 
In this case report, an infant, 18 days from birth, with ulcerative lesion on hard palate for systemic differential
diagnosis about oral lesion is referred from the department depiatrics. At that time, there is no abnormality,
except oral lesion-like Aphthous ulcer. The patient was discharged from pediatrics, but returned to the hospital
3weeks later with blood diarrhea. As a result of endoscopy, there were large ulcerating lesions and the patient
was diagnosed intractable ulcerating enterocolitis. 
Early recognition of Intractable ulcerating enterocolitis appears to be beneficial because colectomy, as opposed
to immunosuppression, appears to be effective in controlling disease symptoms and progression. Most of the
infants who were affected intractable ulcerating enterocolitis were normal at birth and oral manifestation
appeared earlier than others. So, it is very meaningful for dentists to know about Intractable ulcerating entero-
colitis.
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Abstract
Ⅰ. 서 론
특발성 염증성 장질환(Idiopathic inflammatory bowel
disease, IBD)은 영아에서는 매우 드문 질환으로 이 중 난치성
궤양성 소장결장염(intractable ulcerating enterocolitis, IE)
는 신생아에서의 발생이 1991년 Sanderson 등1)에 의해 처음
으로 보고 되었다. 출생 시는 정상이나 생후 약 2개월 경부터
혈변 또는 농액성 설사 증세를 보이기 시작하며 구강 내 궤양,
대장의 플라스크 모양의 큰 궤양, 소장의 조직생검상 미세융모
의 부분적 퇴화 등이 특징적 소견이다2). 빠른 발현시기와 높은
가족성 발병 양상 등으로 인해 상염색체 열성질환으로 여겨지
며 크론병 및 베체트병과의 감별진단을 요한다3-5).
크론병은 영아에서는 매우 드물고 IE가 주로 대장을 침범하
는데 비해 주로 소장을 침범하며 간혹 대장에서도 병변이 발견
될 수 있으며 조직병리학적 소견을 통해서도 크론병과 IE를 감
별할 수 있다5,6). 베체트병은 대장을 침범할 경우 본 질환과 임
상 양상이 매우 유사하다. 하지만 베체트병의 주요 진단 기준인
성기부위 궤양, 아프타성 구내염, 눈의 염증, 피부 병변 중 구강
내 궤양을 제외한 임상 증상은 발견되지 않으며 조직 소견에서
도 베체트병에서 특징적인 혈관염을 볼 수 없다7,8).
저자는 구강 내 궤양이 있어 이와 관련된 전신질환을 감별하
기 위해 본원 소아치과에 내원한 환아를 계기로 IE에 대한 다소
의 지견을 얻었기에 보고하는 바이다.
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Ⅱ. 증례 보고
생후 2주 경부터 시작된 구강 내 궤양으로 본원 소아청소년
과에 입원 중이던 생후 18일 된 환아가 구강 내 궤양으로 감별
할 수 있는 전신질환에 대해 알아보고자 본과로 의뢰 되었다.
출생 당시 몸무게 3.3 kg으로 별다른 특이사항 없었으며 본과
내원 당시에도 구강 내 궤양 외에 뚜렷한 증상 없었으나, 환아
의 형 역시 구강 내 궤양이 선행된 원인 불명의 장염으로 생후
50일경 사망한 가족력이 있었다. 
본과 내원 시 환아는 섭식 곤란으로 인해 전신적으로 쇠약한
모습을 보였으며 구개부 후방에서 불규칙한 경계를 가진 약
5~7 mm 크기의 두 개의 아프타성 궤양이 관찰 되었다(Fig.
1). 베체트병을 염두에 두고 환자의 사지 및 생식기계를 시진한
결과 별다른 이상을 발견할 수 없었으나 증상이 아직 발현되지
않았을 가능성이 있으므로 추가적인 면역학적 검사를 시행해
볼 것과 구강 칸디다증에 대한 진균도말검사가 필요 할 수 있음
을 설명하였다.
이비인후과 평가 결과 구강뿐 아니라 구강에서 하인두부에
이르기까지 궤양이 널리 퍼져 있음이 확인 되었으며(Fig. 2),
그 후 대장내시경, 면역학적 검사, 유전자 검사, 미생물, 혈액,
화학 검사 상에도 별다른 원인을 발견하지 못하고 퇴원하였다.
환아는 그로부터 3주 뒤 혈변과 고열이 나타나면서 재입원하
였다. 대장내시경에서 대장 내 거대 궤양이 관찰되었으며 혈변
과 농액성 설사가 지속되어 면역억제제를 투약하였으나 별다른
차도를 보이지 않았으며 결장전절제술을 시행하였다(Fig. 3).
대장 내시경 및 조직검사 등을 토대로 IE로 진단되었으며 현재
까지 악화와 호전을 반복하며 본원 소아청소년과에 내원 중이다.
Ⅲ. 총괄 및 고찰
IE은 매우 드문 질환으로 대다수에서 구강 내 아프타성 궤양
이 선행되는 유전적인 만성 염증성 장 질환이다2). 이 질환을
1990년 처음으로 명명한 Sanderson 등1)은 영아기 IE를 크론
병이나 베체트병과 독립된 질환으로 분류하였으며 이들의 보고
에 따르면 증례 보고 된 5명 모두에서 생후 2개월 이내에 혈변
또는 점액성의 설사를 보였다. 특히 5명 모두에서 구강 내 궤
양, 4명에서 치루를 관찰 할 수 있었으며 모든 임상 증상 중 구
강 내 아프타성 궤양이 가장 선행되어 나타났다1). 또한 보고된
증례에서 자가면역항체에 대한 검사 소견상 평활근, 위벽세포,
갑상선 및 장세포에 대한 자가면역항체는 모두 음성이었으며
특징적으로 모든 환아에서 IgA 증가를 보였다1,3). 
병인은 확실하게 밝혀지지 않았으나 장내 세균총에 대한 면
역학적 이상으로 초래된 질환으로 여겨지며 최근 영아기 IBD
가 interleukin-10 (IL-10) 및 interleukin-10 receptor (IL-
10R) 결함과 관계가 있다는 연구에 이어 한국에서도 영아기에
크론병 및 IE로 진단된 환자들에서 IL-10RA에 결함이 있음이
보고되었다9,10).
구강 내 궤양은 베체트병에서 나타나는 것과 매우 유사한
complex aphthosis 소견을 특징적으로 보이며 이러한 형태의
구강 궤양을 동반할 수 있는 전신질환들과의 감별진단이 필요
Fig. 3. Perianal view : Daily dressing due to perianal abscess.Fig. 2. Ulceration extended not only oral cavity but also epiglottis and
hypopharynx.
Fig. 1. Oral cavity showing two aphthous ulcers in the posterior palatal
area.
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하다(Table 1)11).
Nikhil Thapar 등12)에 따르면 IE는 가족성 발현, 신생아 시
기에 발병, 뚜렷하게 나타나는 구강과 항문 주위의 궤양 및 염
증, 소장 근위부의 부분적인 미세융모의 단축과 장샘이 길어지
는 양상, 점막 하층까지 펼쳐져 있는 플라스크 모양의 깊은 궤
양성 병변, 면역억제치료에 반응을 보이지 않는 특징을 갖는다.
따라서 현재까지는 조기에 결장전절제술을 시행하는 것이 가장
효과적인 치료법이며 최근에는 동종골수이식법을 통한 치료 사
례가 소개되기도 하였다13). 특히 장기적인 고농도의 면역억제제
의 사용이 향후 림프종 위험을 높일 수 있다는 보고가 있어 조
기에 정확한 진단을 내리는 것이 중요하다14,15). 
보고된 증례에서 임상경과를 보면 모든 환자가 결장절제술을
받았으며 면역억제요법은 효과가 없었으며 생존한 경우 재발하
는 구강 궤양과 치루가 문제가 되었다. 재발 하는 구강 궤양에
대해서는 베체트병 환자에게서 나타난 구강 궤양과 동일하게
연고, 양치액, 젤 또는 도포용 corticosteroid를 사용하여 염증
을 조절하고 섭식 시 동통을 해소하기 위해 국소 도포용
Lidocaine을 함께 처방할 수 있을 것으로 보인다16).
Ⅳ. 요 약
구강 궤양과 연관된 전신질환으로는 일반적으로 크론병이나
베체트병을 생각해볼 수 있다. 하지만 이 두 질환은 신생아에서
는 거의 발병되지 않는 것으로 알려져 있으며 조직학적, 임상적
특징이 IE와 다르다.
IE는 전 위장관에 걸친 ulcer 와 혈변, 조직학적 소견상
flask shape의 ulceration 을 보이는 질환으로 정확한 원인은
알려져 있지 않으나 상염색체 열성 유전을 하는 면역질환의 한
종류로 생각된다. 매우 드문 질병이지만 구강 내 궤양이 동반되
고 크론병이나 베체트병과 마찬가지로 전신증상이 발현하기 전
에 구강증상이 나타나므로 신생아에서 구강 내 궤양이 발견될
경우 의과적 평가와 소아과와의 협진이 반드시 필요할 것으로
생각된다.
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난치성 궤양성 소장결장염 영아의 구강 내 증상과 감별진단: 증례보고
민효선∙최형준∙이제호∙최병재∙이효설
연세대학교 치과대학 소아치과학교실
난치성 궤양성 소장결장염은 영아에게서 드물게 나타나는 만성 염증성 장 질환으로 1991년 처음으로 보고되었다. 난치성
궤양성 소장결장염은 주로 영아기에 구강 내 궤양에서 시작되어 항문주위 및 장 질환으로 진행되는 특징을 갖는다.
생후 18일 된 환아가 구강 내 궤양으로 감별할 수 있는 전신질환에 대해 알아보고자 본과로 의뢰 되었다. 당시 구강 내 궤
양을 제외한 특이 사항은 없었으며 3주 뒤 혈변이 발생하였다. 대장 내시경 상에서 대장 내 거대 궤양이 발견되었으며 여러
검사 결과 난치성 궤양성 소장결장염으로 진단되었다.
치과의사가 난치성 궤양성 소장결장염을 조기에 진단하는 것은 면역 억제제에 반응이 없는 본 질환에 대해 결장절제술을
신속하게 시행함으로써 증상의 완화와 질병의 진행을 막는데 효과적으로 대처할 수 있으므로 매우 중요하다. 또한 대부분의
난치성 궤양성 소장결장염 환아에게서 구강 내 궤양이 가장 먼저 발현되므로 이 질환의 증상과 특징에 대해 아는 것은 매우
의미 있을 것으로 사료되어 보고하는 바이다.
주요어:난치성 궤양성 소장결장염, 아프타성 구내염, 베체트병, 크론병
국문초록
